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Ce deficit immunitaire primitif 

de revelation tardive touche essen- 
tiellement l’adulte dans sa 4 e ou 5 e 
decennie avec un sex-ratio equili- 
bre. 1 Des syndromes parathymiques 
paraneoplasiques ou auto-immuns 
peuvent etre vus ainsi que des 
infections recurrentes notamment 
bronchopulmonaires liees a l’immu- 
nodepression ou des manifestations 
liees a une compression liee au thy- 
mome. La prise en charge consiste 
en une thymectomie (thymome 
benin de type AB le plus souvent) 
et des injections intraveineuses 
mensuelles d’immunoglobulines 


Syndrome de Good 

Cet homme de 65 ans aux antecedents 
cardiovasculaires et de thymome etait hospitalise 
pour une bronchopneumopathie et transfere 
en reanimation pour des seances de ventilation non 
invasive en raison d’une somnolence avec acidose 
respiratoire. Plusieurs episodes de bradycardie 
extreme etaient observes, notamment lors des 
efforts de deglutition, et etaient meme responsables 
d'un arret card io respiratoire immediatement 
recupere. Le bilan biologique montrait une 
hypogammaglobulinemie a 2 g/L (N > 8 g/L) portant 
sur I’ensemble des sous-classes de gammaglobulines 
(fig. 1). La tomodensitometrie thoracique montrait la 
stability du thymome par rapport a I'imagerie realisee 
5 ans auparavant (7 x 6,5 cm) [fig. 2], Le diagnostic 
de syndrome de Good, envisage devant I'association 
d'un thymome et d’une hypogammaglobulinemie, etait 
confirme par I’immunophenotypage lymphocytaire 
ui montrait I'absence totale de la lignee lymphoide B 
et une inversion du rapport lymphocytaire T CD4+/ 
CD8+. La prise en charge a consiste en une 
thymectomie qui revelait un thymome de type AB 
avec invasion minime (stade I la de la classification 
de Masaoka modifiee) et des injections mensuelles 
de gammaglobulines polyvalentes intraveineuses 
permettant de conserver une gammaglobulinemie 
superieure a 6 g/L et de reduire le risque 
de nouvelles infections. La recherche de syndrome 
parathymique s'averait par ailleurs negative. 


polyvalentes permettant de reduire 
le risque infectieux. 2 Le pronostic du 
syndrome de Good est mo ins bon que 
celui des autres deficits immuni- 
taires primitifs, les infections etant 
la cause du deces dans 60 % des cas. 
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